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Клинический случай / Clinical case

Клинический случай транстиретинового амилоидоза 
сердца дикого типа у пациента 56 лет

А.М. Баймуканов1, https://orcid.org/0000-0003-0438-8981, baymukanov@gmail.com
Ю.Д. Вайсман1, https://orcid.org/0000-0002-5994-4984, judy50@mail.ru
Е.И. Котляревская2, https://orcid.org/0009-0003-2918-9804, doctor.liza999@gmail.com
А.В. Мелехов2, https://orcid.org/0000-0002-1637-2402, avmelekhov@gmail.com
1	�Городская клиническая больница имени В.М. Буянова; 115516, Россия, Москва, ул. Бакинская, д. 26
2	�Российский национальный исследовательский медицинский университет имени Н.И. Пирогова; 117997, Россия, Москва, 

ул. Островитянова, д. 1

Резюме
Транстиретиновый (ATTR) амилоидоз – это прогрессирующее заболевание, которое может проявляться как изолированным 
поражением сердца, так и сочетанием с системными нарушениями, включая полинейропатию, поражение желудочно-
кишечного тракта и офтальмопатию. Заболевание связано с отложением нестабильных продуктов распада тетрамеров 
транстиретина, белка, транспортирующего тироксин и ретинол. ATTR чаще представлен наследственной формой (ATTRm/
ATTRv), вызванной мутациями гена транстиретина, но может встречаться и приобретенный ненаследственный дикий тип 
(ATTRwt), развивающийся у пожилых людей. Поражение сердца при ATTR-амилоидозе напоминает гипертрофическую 
или рестриктивную кардиомиопатию и проявляется симптомами сердечной недостаточности, нарушениями ритма и про-
водимости. Диагностика осложняется редкостью заболевания, неспецифичностью симптомов и трудностями выполнения 
эндомиокардиальной биопсии. Представленный клинический случай описывает пациента 56 лет, у которого амилоидная 
кардиомиопатия проявлялась в виде комплекса прогрессирующих нарушений ритма и проводимости (фибрилляция пред-
сердий, трехпучковая блокада, паузы до 4,7 сек, пробежки желудочковой тахикардии) на фоне постепенного снижения 
фракции выброса ЛЖ и выраженной диастолической дисфункции. Эти клинические синдромы потребовали исключения 
вторичных причин поражения миокарда. Диагноз был подтвержден без биопсии благодаря использованию современных 
методов визуализации, включая МРТ сердца с контрастированием и сцинтиграфию миокарда с 99mTc-пирофосфатом, 
что соответствует текущим рекомендациям. Данный клинический случай демонстрирует возможность раннего выявления 
и успешного лечения ATTRwt-амилоидоза с использованием современных диагностических методик в условиях реальной 
клинической практики. Эти методы позволяют уточнить распространенность заболевания, улучшить диагностику и обеспе-
чить своевременное лечение, что существенно влияет на прогноз и качество жизни пациентов.

Ключевые слова: амилоидная кардиомиопатия, нарушения ритма сердца, нарушения проводимости, сердечная недоста-
точность, фенокопия ГКМП
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Abstract
Transthyretin (ATTR) amyloidosis is a progressive disease that can present as isolated cardiac involvement or as a combination 
with systemic manifestations, including polyneuropathy, gastrointestinal tract disorders, and ophthalmopathy. The disease 
is associated with the deposition of unstable breakdown products of transthyretin tetramers, a plasma protein responsible 
for transporting thyroxine and retinol. ATTR is most commonly hereditary (ATTRm/ATTRv), caused by mutations in the tran-
sthyretin gene, but it can also occur in an acquired, non-hereditary “wild-type” form (ATTRwt), which develops in older adults. 
Cardiac involvement in ATTR amyloidosis resembles hypertrophic or restrictive cardiomyopathy, manifesting as symptoms 
of heart failure, rhythm disorders, and conduction abnormalities. Diagnosis is challenging due to the rarity of the disease, 
nonspecific symptoms, and the difficulties of performing endomyocardial biopsy. The verification of the diagnosis increasingly 
relies on modern imaging methods such as gadolinium-enhanced magnetic resonance imaging and technetium-99m pyroph-

https://doi.org/10.21518/ms2025-394

© Баймуканов АМ, Вайсман ЮД, Котляревская ЕИ, Мелехов АВ, 20252025;19(16):86–96

https://orcid.org/0000-0003-0438-8981
mailto:baymukanov@gmail.com
https://orcid.org/0000-0002-5994-4984
mailto:judy50@mail.ru
https://orcid.org/0009-0003-2918-9804
mailto:doctor.liza999@gmail.com
https://orcid.org/0000-0002-1637-2402
mailto:avmelekhov@gmail.com
https://doi.org/10.21518/ms2025-394
https://orcid.org/0000-0003-0438-8981
mailto:baymukanov@gmail.com
https://orcid.org/0000-0002-5994-4984
mailto:judy50@mail.ru
https://orcid.org/0009-0003-2918-9804
mailto:doctor.liza999@gmail.com
https://orcid.org/0000-0002-1637-2402
mailto:avmelekhov@gmail.com
https://doi.org/10.21518/ms2025-394


87MEDITSINSKIY SOVET

Pr
ac

tic
e

ВВЕДЕНИЕ

Транстиретиновый (ATTR) амилоидоз – необратимо 
прогрессирующее инвалидизирующее заболевание, про-
текающее как в виде изолированного поражения сердца, 
так и с системными проявлениями, включающими пора-
жение нервной системы (полинейропатия), желудочно-
кишечного тракта (запоры и диарея), а также офтальмо-
патию. Заболевание обусловлено отложением в органах 
и тканях конформационно нестабильных продуктов рас-
пада тетрамеров транстиретина – белка плазмы, отвеча-
ющего за транспорт тироксина и ретинола. Чаще всего 
встречается мутантная или вариантная форма заболева-
ния (ATTRm или ATTRv), обусловленная одной из мутаций 
гена транстиретина (на данный момент известно более 
130 мутаций данного гена). Наиболее четко прослежена 
зависимость мутации Val30Met с амилоидной полинейро-
патией, а мутации Val122Ile – с амилоидной кардиомио
патией. Реже встречается приобретенная форма, дикий 
тип (ATTRwt), вызванный развивающимся по неизвест-
ным причинам в пожилом возрасте нарушением секре-
ции транстиретина печенью.

Поражение сердца при амилоидозе, в т. ч. транстирети-
новом, фенотипически аналогично гипертрофической или 
рестриктивной кардиомиопатии (амилоидная кардиомио-
патия), что клинически проявляется симптомами сердечной 
недостаточности (СН). А прогрессирование СН сопровожда-
ется не только снижением качества жизни, но и развити-
ем нарушений проводимости сердца, фибрилляции пред-
сердий (ФП), повышением риска эмболического инсульта 
и смерти от сердечно-сосудистых заболеваний [1, 2].

Поскольку проведение эндомиокардиальной биопсии 
для верификации амилоидной кардиомиопатии доступно не 
всегда и сопряжено с определенными рисками, а иммуноги-
стохимическое или масс-спектрометрическое типирование 
амилоида в полученном материале не исключает вероят-
ности ошибки, увеличилась диагностическая роль магнитно-
резонансной томографии (МРТ) с  контрастированием 
гадолинием и сцинтиграфии миокарда с пирофосфатом тех-
неция [3]. Несмотря на то что амилоидоз в целом является до-
статочно редким заболеванием, более широкое применение 

современных диагностических методик позволяет убедиться 
в том, что распространенность ATTR-амилоидоза, в т. ч. дико-
го типа, недооценивалась [4, 5].

Отсутствие специфических клинических проявлений, 
рефрактерность поражения сердца к лекарственной те-
рапии, необходимость проведения сложных лабораторных 
и инструментальных обследований, высокая стоимость 
специфического лечения объясняют трудности, с кото-
рыми сопряжено выявление случаев транстиретинового 
амилоидоза и ведение таких пациентов. Представленный 
случай демонстрирует возможность раннего выявления 
и лечения ATTRwt-амилоидоза в условиях реальной кли-
нической практики (рис. 1).

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Пациент Г., 56 лет, в течение нескольких лет страдает 
гипертонической болезнью (ГБ) с максимальными значе-
ниями артериального давления (АД) более 200/120 мм рт. 
ст. На фоне постоянной гипотензивной терапии достигну-
ты целевые значения АД. Известных случаев внезапной 
смерти, сердечной недостаточности у ближайших род-
ственников не было. Вредных привычек нет.

Начиная с июля 2021 г. на ЭКГ на фоне синусового рит-
ма с частотой сердечных сокращений (ЧСС) 70 ударов в ми-
нуту регистрируется неполная блокада правой ножки пучка 
Гиса (БПНПГ), блокада передней ветви левой ножки пучка 
Гиса (БПВЛНПГ). В тот момент при эхокардиографии (ЭхоКГ) 
описана умеренная гипертрофия миокарда левого желудоч-
ка (ЛЖ) с диастолической дисфункцией I типа, умеренная 
дилатация левого предсердия (ЛП). Фракция выброса (ФВ) 
ЛЖ – 51%, митральная регургитация легкой степени тяжести.

В марте 2023 г. амбулаторно на ЭКГ, помимо ранее 
имевшихся нарушений проводимости, отмечено появ-
ление АВ-блокады 1-й ст. (рис. 2А). При ЭхоКГ отмечено 
снижение ФВ ЛЖ (47%), увеличение степени МР до уме-
ренной степени тяжести, трикуспидальная регургитация 
умеренной степени тяжести. Рентгенография органов 
грудной клетки: очаговых и инфильтративных изменений 
не выявлено, признаки гипертрофии ЛЖ (рис. 3А). Субъек-
тивно самочувствие не менялось, одышки, перебоев в ра-
боте сердца не отмечал.

osphate myocardial scintigraphy. The presented clinical case describes a 56-year-old patient with amyloid cardiomyopathy, 
which manifested as a combination of progressive rhythm and conduction disturbances (atrial fibrillation, trifascicular block, 
pauses up to 4,7 seconds, and runs of ventricular tachycardia) against the background of gradually decreasing left ventricular 
ejection fraction and marked diastolic dysfunction. These clinical syndromes necessitated the exclusion of secondary causes 
of myocardial involvement. The diagnosis was confirmed without biopsy – through the use of modern imaging techniques, 
including contrast-enhanced cardiac MRI and 99mTc-pyrophosphate scintigraphy, in accordance with current recommendations. 
This case illustrates the possibility of early detection and successful treatment of ATTRwt amyloidosis using advanced diagnos-
tic methods in real-world clinical practice. These methods help refine the disease’s prevalence, improve diagnostic accuracy, 
and ensure timely treatment, significantly influencing the prognosis and quality of life.

Keywords: amyloid cardiomyopathy, cardiac arrhythmias, conduction disorders, heart failure, phenocopy of hypertrophic car-
diomyopathy
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В августе 2023 г. впервые зафиксирован эпизод фибрил-
ляции предсердий (ФП), попыток восстановления синусово-
го ритма не проводилось. Проведено суточное монитори-
рование ЭКГ (СМ ЭКГ): основной ритм – ФП, минимальная 
частота желудочковых сокращений – 30 в минуту (ноч-
ной сон), средняя – 57, максимальная – 144, 1 217 пауз 
продолжительностью более 2 сек, максимальный RR-ин-
тервал – 4 712 мс. При ЭхоКГ признаки гипертрофии ЛЖ 
(ГЛЖ) (толщина межжелудочковой перегородки 13 мм, зад-
ней стенки ЛЖ 13 мм) с нормальной локальной и глобаль-
ной сократимостью, дилатация ЛП и правого предсердия. 
Выявлены гиперурикемия, микролитиаз, кисты обеих по-
чек, снижение скорости клубочковой фильтрации (СКФ), 
соответствовавшей 2-й стадии хронической болезни по-
чек (ХБП). Пациент принимал валсартан 80 мг утром, мето-
пролол 12,5 мг утром, амлодипин 5 мг вечером, апиксабан 
5 мг 2 раза в сутки, аллопуринол 100 мг днем. Клиниче-
ский диагноз сформулирован следующим образом: Основ-
ное заболевание: Гипертоническая болезнь III стадии, кон-
тролируемая, риск сердечно-сосудистых осложнений 4. ХБП 
С2. Осложнение основного диагноза: Трехпучковая бло-
када: АВ-блокада 1-й ст., неполная БПНПГ, БПВЛНПГ. Пер-
систирующая форма фибрилляции предсердий, синдром 
тахи-брадисистолии без приступов Морганьи – Адамса – 
Стокса. Риск ТЭО по шкале CHA2DS2VASc – 2 балла, риск 

кровотечений по шкале HAS-BLED – 1 балл. Сопутствующие 
заболевания: кисты почек. Микролитиаз. Гиперурикемия.

В октябре 2023 г. госпитализирован в кардиологиче-
ское отделение для дообследования, решения вопроса 
о восстановлении синусового ритма или имплантации 
электрокардиостимулятора (ЭКС).

Состояние пациента при поступлении удовлетворитель-
ное. Рост 173 см, вес 80 кг, индекс массы тела 26,7 кг/м2. 
Кожные покровы физиологической окраски, отеков, рас-
ширения вен шеи, сыпи нет. При аускультации легких – ве-
зикулярное дыхание, хрипов нет. Тоны сердца приглушены, 
мягкий систолический шум над верхушкой. Ритм сердца не-
правильный за счет ФП с частотой желудочковых сокраще-
ний 80–100 ударов в минуту. Дефицита пульса нет. АД на 
правой и левой руках – 130/80 мм рт. ст. Живот при пальпа-
ции мягкий, безболезненный. Печень, селезенка не пальпи-
руются. Физиологические отправления – без особенностей. 
Признаков патологии желудочно-кишечного тракта, нерв-
ной системы, воспалительных заболеваний не было. При-
знаков офтальмопатии не зарегистрировано.

В анализах крови: гемоглобин общий – 134 г/л, креа-
тинин – 152 мкмоль/л (СКФ 46 мл/мин/1,73 м2 по форму-
ле CKD-EPI), печеночные трансаминазы и уровень билиру-
бина – в пределах референтных значений. Гликированный 
гемоглобин – 6,2% (N 3,5–6,0). Общий анализ мочи – без 

2  Рисунок 1. Динамика фракции выброса левого желудочка и хронология медицинских событий пациента
2  Figure 1. Left ventricular ejection fraction dynamics and chronology of the patient’s medical events
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особенностей. Общий холестерин  – 3,84  ммоль/л, ХС 
ЛПНП – 2,35 ммоль/л, ХС ЛПВП – 1,38 ммоль/л, триглицери-
ды общие – 1,42 ммоль/л. Мочевая кислота – 237 мкмоль/л.

С учетом впервые зарегистрированной персистирую-
щей формы ФП (рис. 2В) принята тактика контроля ритма. 
Проведена электроимпульсная терапия, синусовый ритм 
восстановлен. При повторном СМ ЭКГ ритм синусовый, 
АВ-блокада 1-й ст. (PQ 240 мс), эпизоды АВ-блокады 2-й ст. 
Мобитц 1, 220 пауз максимальной продолжительностью до 
2,8 сек, значимой диспозиции сегмента ST не выявлено.

Учитывая невозможность назначения антиаритмиче-
ской терапии, высокий риск рецидивирования фибрил-
ляции предсердий, 18.10.2023 проведена изоляция ле-
гочных вен. При выписке пациент удерживал синусовый 
ритм. Рекомендован прием амлодипина 5 мг вечером, 
валсартана 80 мг утром, апиксабана 5 мг 2 раза в сутки.

Учитывая выявление эквивалента трехпучковой блока-
ды (АВ-блокада 1-й ст., неполная БПНПГ, БПВЛНПГ) и пауз 
до 2,8 сек, пробежек неустойчивой ширококомплексной 
тахикардии, по данным СМ ЭКГ (рис. 4), в феврале 2024 г. 

2  Рисунок 2. Серия электрокардиограмм пациента Г.
2  Figure 2. Electrocardiogram series of patient G. 

А – 16.02.2024. Синусовый ритм, АВ-блокада 1-й ст. ЧСС 80 ударов в минуту. Выраженное отклонение электрической оси сердца влево. БПВЛНПГ, неполная БПНПГ; В – 01.10.2023. Фибрил-
ляция предсердий; С – 06.09.2024. Р-синхронизированная желудочковая стимуляция. ЧСС 72 в минуту

A

А – 15.03.2023. Расширение тени сердца; В – 06.08.2024. Имплантирован CRT-D

2  Рисунок 3. Рентгенограммы пациента Г. 
2  Figure 3. X-rays of patient G. 

A B

B C
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начата подготовка к имплантации ЭКС. Отмечено повы-
шение NT-proBNP до 304 пг/мл (N 12–125). При ЭхоКГ: 
диффузный гипокинез ЛЖ, ФВ ЛЖ 42% (по Симпсону), 
симметричная ГЛЖ (толщина межжелудочковой перего-
родки – 16 мм, задней стенки ЛЖ – 10 мм, диастолическая 
дисфункция 3-го типа (пик Е – 98 см/с, пик А – 47 см/с, 
E/А – 2,07, DCT – 204 мс, E’-перегородочный – 10 см/с, 
E’-боковой – 8 см/с), увеличение ЛП (переднезадний раз-
мер – 51 мм, максимальный объем – 164 мл, индексиро-
ванный объем – 84 мл/м2), также обращала на себя вни-
мание выраженная яркость и зернистость миокарда ЛЖ 
(рис. 5). При коронароангиографии гемодинамически зна-
чимого стенозирования коронарных артерий не обнару-
жено. Обращает на себя внимание гипертрофия, яркость 
и зернистость миокарда левого желудочка, дилатация ле-
вого предсердия.

Достижение целевых цифр АД на фоне терапии не по-
зволяло рассматривать ГБ как основной фактор развития 
ГЛЖ, диастолической и систолической дисфункции ЛЖ. 
Значимой клапанной патологии при ЭхоКГ выявлено не 
было. Против генетически обусловленной гипертрофиче-
ской кардиомиопатии свидетельствовали отсутствие отя-
гощенного семейного анамнеза, относительно небольшая 
выраженность ГЛЖ.

Для уточнения характера поражения сердца проведе-
на МРТ (рис. 6), при которой подтверждены дилатация ЛЖ 
(индексированный конечный диастолический объем  – 
119 мл/м2), симметричная ГЛЖ (толщина стенки в базаль-
ных сегментах – 13–15 мм, в средних – 12 мм, в апикаль-
ных – 10 мм, масса миокарда ЛЖ – 97 г/м2), гипокинез 

базальных и средних перегородочных, циркулярно апи-
кальных и верхушечного сегментов миокарда ЛЖ, сниже-
ние его глобальной систолической функции (ФВ 30%). Так-
же отмечено интрамуральное накопление гадолиния (LGE) 
в базальных и среднеперегородочных отделах, циркуляр-
но в апикальных, а также в верхушечном сегменте левого 

2  Рисунок 4. Пробежка тахикардии с широкими QRS-комплексами, выявленная при суточном мониторировании ЭКГ 
2  Figure 4. Short runs of wide QRS complex tachycardia as detected by 24-hour ECG monitoring

2  Рисунок 5. Трансторакальная ЭхоКГ пациента, четырехка-
мерная позиция
2  Figure 5. Transthoracic echocardiography of the patient, 
four-chamber view
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желудочка, фокальное накопление миокардом правого 
желудочка и стенками предсердий, что соответствует бо-
лезни накопления или амилоидозу (рис. 7).

Основные болезни накопления (болезни Фабри, Ни-
мана – Пика, Гоше, Краббе) исключены по результатам 
исследования лизосфинголипидов в пятнах высушенной 
крови. Уровень гемоглобина, показатели обмена желе-
за – в норме, что исключало гемохроматоз. Клинических 
и рентгенологических признаков саркоидоза не было.

Несмотря на отсутствие клинических признаков ами-
лоидоза (полинейропатии, поражения органов желудочно-
кишечного тракта, ортостатической гипотензии), про-
ведено обследование, направленное на выявление 
амилоидной кардиомиопатии.

Электрофорез белковых фракций крови и  иссле-
дование суточной протеинурии не выявили признаков 
моноклональной секреции белка, что исключало мо-
ноклональную гаммапатию и  AL-тип амилоидоза. От-
сутствие клинических проявлений воспалительных за-
болеваний, нормальная температура тела, нормальный 
уровень воспалительных маркеров крови исключали 
АА-тип амилоидоза.

В  апреле 2024  г. проведена сцинтиграфия мио-
карда с  остеотропным радиофармпрепаратом (РФП) 
99mTc-пирофосфатом. Определялось накопление РФП 
в  миокарде; соотношение его накопления в  миокар-
де и в контралатеральной зоне составило 1,6 (значения 
>1,5 характерны для ATTR-амилоидоза). Более того, на-
копление РФП в миокарде ЛЖ (grade II по шкале ASNC) 
визуализировалось при оценке сцинтиграмм в режиме 
однофотонной эмиссионной компьютерной томографии 
(ОФЭКТ), что подтверждало транстиретиновый амилои-
доз сердца (рис. 8).

Мутации гена транстиретина в анализе крови не вы-
явлены, что исключило наследственный тип транстирети-
нового амилоидоза и позволило, несмотря на молодой 
возраст пациента, диагностировать его ненаследственную 
форму (дикий тип ATTRwt).

Таким образом, у пациента имелось абсолютное по-
казание к имплантации постоянного ЭКС – трехпучковая 
блокада. С учетом предполагаемо высокого процента сти-
муляции по желудочковому каналу и с целью профилакти-
ки внезапной сердечной смерти 05.08.2024 пациенту была 
имплантирована система сердечной ресинхронизирую-
щей терапии с функцией кардиовертера-дефибриллятора 
(CRT-D, рис. 2B, 3C).

Клинический диагноз был сформулирован следующим 
образом: Основное заболевание: Транстиретиновая ами-
лоидная кардиомиопатия, ненаследственная форма.

Осложнения: Хроническая сердечная недостаточность 
со сниженной ФВ ЛЖ I стадии, I функциональный класс по 
NYHA. Трехпучковая блокада: АВ-блокада 1-й ст., неполная 
БПНПГ, БПВЛНПГ. Пароксизмальная форма фибрилляции 
предсердий. Риск ТЭО по шкале CHA2DS2VASc – 2 балла, 
риск кровотечений по шкале HAS-BLED – 1 балл. Инва-
зивное ЭФИ и криобаллонная изоляция легочных вен от 
27.10.2023. Имплантация трехкамерного электрокардио-
стимулятора Inogen CRT-D от 05.08.2024.

2  Рисунок 6. МРТ сердца – гипертрофия левого желудочка
2  Figure 6. Cardiac MRI: left ventricular hypertrophy

А

D

B

C

А – двухкамерная позиция, диастола; B – двухкамерная позиция, систола; C – четырехка-
мерная позиция; D – по короткой оси

‌2025;19(16):86–96



92 МЕДИЦИНСКИЙ СОВЕТ

П
ра

кт
ик

а

Фоновые заболевания: Гипертоническая болезнь III ста
дии, контролируемая, риск сердечно-сосудистых осложне-
ний 4. ХБП С3а. Нарушение толерантности к глюкозе.

Сопутствующие заболевания: кисты почек. Микролити-
аз. Гиперурикемия.

Выписан с рекомендациями приема валсартана 160 мг 
2 раза в сутки, пролонгированной формы нифедипина 
30 мг 3 раза в сутки, бисопролола 5 мг утром, дапаглифло-
зина 10 мг утром, ривароксабана 20 мг вечером. Направ-
лен в специализированный центр, начата терапия тафа-
мидисом 61 мг/сут.

ОБСУЖДЕНИЕ

Как показали предыдущие когортные исследования, 
дикий тип транстиретинового амилоидоза (ATTRwt), также 
известный как старческий (сенильный) амилоидоз, встре-
чается в основном у мужчин старше 60 лет; описано мало 
случаев у более молодых пациентов.

Так, в  наблюдательном исследовании, включившем 
121 пациента с ATTRwt (98% мужчин), возраст дебюта за-
болевания составил 73,5 (58,8–86,6) года [6]. В ретроспек-
тивном анализе данных регистра Бостонского универси-
тета возраст пациентов с ATTRwt (n = 155, 97% мужчин) 
составил 75,5 (51–87) года. Любопытно, что у 39% из них 
выявлены признаки моноклональной гаммапатии неопре-
деленного значения [7]. В когорте клиники Майо из 360 па-
циентов с ATTRwt, подтвержденным данными биопсии 
(возраст 75,5 (71–81) года, 91% мужчин), только 5 (1,3%) 
были младше 60 лет. Возраст самого молодого пациента 

составил 47 лет, в 48 лет ему была проведена транспланта-
ция сердца [8]. Медианная выживаемость с момента поста-
новки диагноза у нелеченных пациентов составляет при-
близительно 3,5 года, но зависит от стадии заболевания.

Интересны данные крупнейшего регистра THAOS 
(Transthyretin Amyloidosis Outcomes Survey), в который 
с 2007 г. включено 4 428 пациентов с ATTR-амилоидозом 
вариантной и дикой формы. Во всей когорте доля муж-
чин составила 70,8%, возраст клинической манифеста-
ции заболевания – 56,6 ± 17,93 года, возраст на момент 
включения в исследование – 62,5 ± 17,22 года. Наимень-
шая доля мужчин (41,5%) и наиболее молодой возраст 
на момент включения в исследование (41,9 ± 15,5 года) 
был у 1 707 бессимптомных носителей мутантных алле-
лей гена транстиретина. При этом среди 1 410 пациентов 
с ATTRwt было 93,3% мужчин, их возраст на момент дебю-
та симптомов составил 72,3 ± 9,73 года, на момент вклю-
чения – 77,9 ± 7,14 года [9]. Только 13,7% пациентов с AT-
TRwt были младше 70 лет (95,9% мужчин), возраст дебюта 
в этой подгруппе составил у мужчин 61,5 (52,5–68,0) года, 
у женщин – 61,5 (42,5–65,5) года, возраст включения – 
66,3 (59,7–69,5) и  68,2 (49,6–69,4) года соответствен-
но [10]. Наиболее распространенным фенотипом пораже-
ния был неврологический (38,7% пациентов), кардиальный 
фенотип зафиксирован у 31,9% пациентов, смешанный – 
у 24,5%, пациенты с ATTRwt были только во 2-й и 3-й груп-
пе; 15,3% пациентов с ATTRwt был имплантирован ЭКС, 
5,2% – имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор [9].

При этом истинная распространенность ATTRwt остает-
ся неизвестной. В нескольких аутопсийных исследованиях 

2  Рисунок 7. МРТ сердца с контрастированием гадолинием в отсроченную фазу (LGE), срезы по короткой оси. Диффузное 
субэндокардиальное контрастирование миокарда левого желудочка
2  Figure 7. Cardiac MRI, late gadolinium enhancement (LGE), short-axis views Diffuse subendocardial enhancement of the left 
ventricular myocardium
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2  Рисунок 8. Сцинтиграфия миокарда с 99mTc-пирофосфатом: накопление РФП в миокарде/контралатеральной зоне 1,6
2  Figure 8. Myocardial scintigraphy with 99mTc-pyrophosphate: radiopharmaceutical accumulation in the myocardium / 
contralateral region 1.6
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отмечалось, что частота обнаружения отложений трансти-
ретина дикого типа в миокарде увеличивалась с возрастом, 
достигая 20–25% у людей в возрасте 80–89 лет и 37% – 
у лиц старше 95 лет  [11, 12]. В исследовании аутопсии 
109 пациентов с прижизненным диагнозом сердечной не-
достаточности с сохраненной фракцией выброса у 17% 
(n = 18) были обнаружены отложения в миокарде трансти-
ретинового амилоида дикого типа, при этом у 5% (n = 5) от-
мечалось умеренное или выраженное интерстициальное 
отложение амилоида. Пациенты с отложениями амилои-
да имели более выраженный фиброз миокарда (p = 0,005), 
меньшую массу сердца, скорректированную по возрасту, 
полу и размерам тела (p = 0,04) [13].

Самый ранний из обнаруженных нами в медицинской 
литературе дебют подтвержденного биопсией ненаслед-
ственного транстиретинового амилоидоза сердца описан 
в Индии у 34-летнего мужчины [14].

Еще один случай демонстрирует важность морфоло-
гического подтверждения амилоидоза и  возможность 
получения ложноположительных результатов ОФЭКТ. 
30-летний мужчина с артериальной гипертензией и тер-
минальной почечной недостаточностью, получающий ле-
чение перитонеальным диализом, обратился с жалобами 
на прогрессирующую одышку. При ЭхоКГ выявлена вы-
раженная ГЛЖ, снижение продольной деформации ЛЖ. 
Признаки моноклональной гаммапатии отсутствовали. 
МРТ сердца (без контрастирования) признаков амилои-
доза не выявила, но при ОФЭКТ отмечено накопление 
99mTc-пирофосфата (grade III). Отсутствие мутаций гена 
транстиретина заставляло думать о ATTRwt, однако про-
тиворечивые данные неинвазивных исследований тре-
бовали подтверждения перед назначением специфиче-
ской терапии. Проведенная эндомиокардиальная биопсия 
не выявила отложений амилоида в миокарде, диагноз 
«ATTRwt» был снят [15].

В нашем случае данные ЭхоКГ, МРТ и ОФЭКТ вполне 
согласовывались между собой, что позволило избежать 
проведения биопсии у пациента, получавшего антикоагу-
лянты. Такая диагностическая тактика вполне согласуется 
с современными рекомендациями [1–5].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Вариабельный (мутантный) и дикий типы АTTR-ами-
лоидоза являются редкими заболеваниями с гетероген-
ной неспецифичной симптоматикой, диагностика их за-
труднена. Для своевременной диагностики и адекватной 
терапии этого заболевания необходима настороженность 
клиницистов в этом отношении. Современные подходы 
к диагностике и терапии амилоидоза позволяют улучшить 
качество и увеличить продолжительность жизни пациен-
тов с этой патологией.

Представленный случай ненаследственной трансти-
ретиновой амилоидной кардиомиопатии примечателен 
относительно молодым возрастом пациента. Амилоидная 
кардиомиопатия манифестировала нарушениями ритма 
и проводимости сердца, что потребовало дообследова-
ния с целью уточнения их причин для определения оп-
тимальной тактики ведения. Применение современных 
инструментальных методов позволило верифицировать 
ATTR-амилоидоз сердца, не связанный с  генетически-
ми мутациями, в отсутствие данных биопсии. Коррекция 
кардиальных проявлений амилоидной кардиомиопатии 
потребовала не только оптимальной фармакотерапии 
сердечной недостаточности, но и применения кардиохи-
рургических методов лечения нарушений ритма и прово-
димости, профилактики внезапной смерти.� 0
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